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A Case of Double-outlet Right Ventricle (S, D, L) 
with Subpulmonary Ventricular Septal Defect 
YUKIO CHIBA, NORIKAZU TATSUTA, SHIGEHITO MIKI, 
YUTAKA KONISHI, SHUNJI KIKUCHI, YORINORI HIKASA 
The 2nd Surgical Department Faculty of Medicine, Kyoto University 
(Director Prof. Dr. YoRINORI H1KASA) 
KENYA NISHIOKA, TADASHI UEDA 
Department of Pediatricus, Faculty of Medicine, Kyoto University 
This report concerns a 1-year-old girl who had situs solitus and atrioventricular concor・ 
dan：三 with double-outlet right ventricle, L-malposition of the aorta, subpulmonary ventri・ 
cular septa! defect. Th巴selesions were correctly diagnosed preoperatively, and surgical 
correction was carried out. A large amount of subaortic conal musculature which separated 
the aortic valve from the subpulmonary ventricular septal defect was resected, and ventri・
cular septal defect was widened in order to establish a free communication between the 
left ventricle and the aorta. A woven t邑flonprosthesis was inserted in such a manner as 
to direct blood from the left ventricle through the defect and out to the aorta. 
The patient initially did well postoperatively, but soon developed a low output syndrome 
and died on the second postoperative day. To our knowledge, 30 cases with double-outlet 
right ventricle (S, D, L) have been reported, among them only 5 cases were associated the 
subpulmonary ventricular s巴ptaldefect. 
Key words : Situs solitus D-loop L-malposition, DORV, Subpulmonary VSD, Internal conduit 
Present address : The 2nd Surgical Department, Faculty of Medicine, Kyoto University, Sakyo-ku, 






























llO。である．又， V3R,V1 lζQ波があり， VsV6 Iζ
Q波は存在しない（図2). 血液所見は，赤血球数
604万， Hb15.4g’di, Ht 48% MCHC 32.2% MCH 
25.4rrg MCV 7.9:13と多血症とともに小球性低色素
性貧血がある．血清化学検査では， GOT99mU（正常
















心電図 QRS軸 +110° 両室肥大．左房肥大を認める. V4R V3R IC. Q波があり，
Vs Vs IこQ波が存在しない．
図3 右室造影 1-malpositionof the great arteries, DORVの所見を呈する.! 
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図4 肺動脈造影肺動脈は拡大．末梢肺動脈は蛇行している．
































































Cardiac Catheterization (S32. 1.) 
syst. diast e・disat mean' 02 (vol%) 
r・PC 24 
r・PA 63 28 47 14.9 
m-PA 66 29 48 15.06 
RVinf 67 ← l 20 11.52 
RAm 23 11.90 
SVC 14 12.45 
IVC 14 9.82 
Ao L(:sc) I 72 I 42 I 55 : 14.30 
15.77 
一一一一 一
CO 17.91/min CI 5.421 min(M2 




















認されたものも含めて， subaorticVSD 21例， subpul-





列 (I-juxtapositionof atrial appendages〕 5J7tl，心
房中隔欠損5例，三尖弁の異常，冠動脈の異常，動脈
管関存などが合併している．
根治手術iは， 1968年 Patrick12lが， subpulmonary 
VSDを大動脈弁の方lζ大きく拡大して， VSDから
大動脈弁に knitted teflon patch ICて internal
conduitを作製し成功したのが最初で，その後9例
































































D1・•on" (1954) 7 1/2才 ♀ 1才より （＋） （＋〉 〈↑〉 著明な左軸儒位
I. nでtalP 
Slewart1" (I制 Iwr Jl1週 ♀ 2ヶ月より（＋） 〈＋〉 Cl) 左室E大
Shaffer141 (1967) 3ケ月 ♀ 〈＋）
Patrick"' (1968) 8才 3適より 〈＋〉 QRS軸－50・ I mPA 必，／J2 RV : 95/5 






Danie出掛 (1972) 16才 古生後まもな〈（＋〉 〈ー〉 ( j) QRS軸 +180・ RV: 120/5 LV : 116/10 
右室肥大 （術中圧） PA・25/12
RVinf: 45/5 RV : 1おi/5




(-) I {I) IQ…「…山右室肥大 V,,IC Q故〈＋〉
V,, V1 IζQ波〈ー〉
Blancq岨町t21 (1973) 7才
I ~ I 1才より ω 〈＋〉 （↓〉 右室肥大．左側胸郎誘導IC RV：鈎＇／－ 3 LY: 90/3 prominent Q ( +) 
Van Praaph1・） (I宮75)
1 5ケ月 苫 （＋〉 〈＋〕 （↑〉 ~ic~ーア〉却弘常男子
2 B才 古 （＋〉 〈一〉 ( j) QRS：：古軸偏位， 右室肥大 PA ・ ~b｝~ RV・l白°？／t2LV  A。：
3 6才 ♀ （＋〉 （一） ( j) QRS：；主軸偏位．両室肥大 RV.: n:fi5 LV: 151/12 
A。：
4 S才 ♀ （＋｝ 〈一〉 (I) QRS：左紬偏位．右IR室B肥，itRV ：おu~：； LV : 110/0 
A。：
5 5才 ♀ 〈＋〉 〈一〉 (I) QRS：；古鍋偏位，両室肥大 RV・：:Jk LV : ll0/16 
A。
6 19ヶ月 苫 〈＋〕 〈一） ( j) QRS：左軸偏位，左室肥大 PA ・~~／J3 RV ~5錨，；f.6LV: Ao: 
7 3ケ月 ♀ 
8 5才7ヶ月 ♀ 
9 
10 5才 古
Lin印 In即 (1975) 
1 1才6ヶ月 雷除後まもなく〈＋〉 〈＋〉 ( j) Q詰R~ +150・ザ右房邸側肥大 RV ：卯~/ls Lv: so/1 
肥大宮 A。：promment 
2 5才 ♀ 10日より （＋〉 〈＋〉 (I) Q右R室S肥大＋180・ 右胸房部誘肥導大IC RV ：民1~拘10 LV: 90/0 
prominent 左Q倒並胸 Ao: 
3 17才 ♀ 2才より （＋〉 〈一〉 (I) QRS +150・右室肥大
山口真弘山山 (1976) 4才4ヶ月 ( 1) ~Rierorth-west 右室肥大 PA ~：~4 RV：錨“／／ーJOLV・ A。：
(1貯7) 5才 申〈＋〕
今井康晴＂ 31才 古
川島康生・J (I併7) 39才 古
本症例 1才4ヶ月 ~ 2ヶ月より（＋〉 （＋〉 ↑ 
QRS ＋~波~・·rーg左I)ι房Q波肥（大＋ PA::7“2fi RV 
v両．室v，肥1大ζ 〉 Ao" 
PA；脈動脈 RV：右室 LV：左室 Ao・大動脈 問（： inlundibulum （濁斗郡〉 V: valve E弁性〉
店ti動脈弁下心室中隔欠損を伴った両大血管右室起始症 CS.D,L）の経験 247 
VSDの位置 その他の心血管奇型 P以Z外ン 手 峠1 も｝
subaortic mf+V I ASD仙川C
slit like VSDとmam inf+V ASD (II) 右室は堕が肥厚，内腔 Angiogram 
VSDが2つ存在 は政－小， commonpulmonary vein Necropsy 
(non-committed) として左房IC述絡する ’』
I-juxtaposition of atrial appendage 
Subaortic ｜肺動脈閉鎖 三尖弁閉鎖，動脈管開存（PDA) Necropsy 
Subpulmonary （一〉 c…n則的下行一｜… Ip… c…切除
動脈より起始 死亡
Subpulmonary 〈一｝ ｜三尖弁の中…尖の慨が児D … 生
を通して左室内の乳頭筋IC付着 Oparation 作製
subaortic （＋〉 Angiocardiogram 
subaortic （＋〉 Angiocardiogram 
subaortic （一〉 Angiocardiogram 
subaortic （一〉 Angiocardiogram 
subaortic inf ASD (II) Angiocardiogram PS解除 internalconduit作製 生
I-juxtaposition of atrial appendage Operation 
sue aortic inf+V 〈一〉 I Agi d1 g m mt er l…R汁 生
Operation 遊離し．右室流出路地、ら肺動脈幹
に流出路パッチにて拡大
I b ti ｜…a subpulmonary conus iζ3つの線維 A… 術後7日目性弁膜が存在 Operation目 internal corduit作製 死亡
Necropsy 
subaortic inf+V （一） Angiocardiogram 
subaortic inf+V （ー〉 Angi。cardi。耳目m
subaortic mf+V （一〕 Angiocardiogram 
subaortic mf+V 1-juxtap白川onof atrial appendage Ang1ocardwgram 
subaortic inf+V （一〉 Angiocardiogram LV Ao internal conduit 
RV PA valved external conduit 
生
subaortic inf+V 1 juxtaposition of atrial appendage Angiocardiogram 
subaortic 〈一） dextrocardia ASD 1-SVC Anq1ocardioq阻m
muscular 1-juxtaposition of atrial appendage 
subaortic right aortic arch 
（ー〉 ASD 
subpulmonary （一〉 Anqiocardioqram 
subaortic （＋） 1-PA欠損 Angiocardiogram Blalock-Tauss1g Ope回tion 生
subaortic inf+V （一） Angi。cardiogram PS解除.internal conduit作製 生
Operation 
subaortic inf+V PA valveは二弁．単冠動脈 Necropsy ｜叫bpul （一） ｜… Op凹ar目a副t“i。叩n ｜右室流出路ノパ苦γチ 生
（＋） dextroversion, hypoplastic L V Blalock-Taussig operation 生
subaortic 〈＋〕 （一〉 PS解除 internalconduit作製 Im術edi後，；t日目
1mtis 
ICて死亡




subpulmonary （一〉 （） Angiocardiogram 
Operation 
VSD拡大 internalconduit作製 術後死20時亡間







を伴った両大血管右室起始症 （S,D, L）の 1例を経
験したので，報告するとともに，今までlζ報告された
(S, D, L）両大血管右室起始症の30例をまとめ， 診故
および手術方法について若干の考察を加えた
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